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Masif Tekrarlayici Asit ile Basvuran
Bir Ailevi Akdeniz Atesi Olgusu

A Case of Familial Mediterranean Fever Initially
Presenting with Massive Recurrent Ascites
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OZET

Ailevi Akdeniz atesi, serozal enflamasyon ile karakterize otozomal resesif gecis gtisteren bir hastaliktir. Bu hastaliktaki
pertoneal enflamasyon, az miktarda peritoneal sivi birikimi ile karsimiza gkmasina ragmen, tekrarlayan masif asit ile
prezantasyon oldukga nadirdir. Bu yazida, masif tekrarlayic asit ile bagvuran bir hastada ailevi Akdeniz atesi olgusu

tartisilmigtir,

ANAHTAR KELIMELER: Allevi Akdeniz ates,; peritonit, masif fekrarlayici asit, serozal atak

SUMMARY

Familial Mediterranean fever is an autosomal recessive disorder characterized by serasal inflammation. Although peri-
toneal fluid collection of minimal amount can be seen during inflammation in familial Mediterranean fever, massive
recurrent ascites is an unusual presentation for this disease. Here we present a familial Mediterranean fever case with
unusual clinical manifestation such as massive recurrent ascites.
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Giris

Ailesel Akdeniz atesi (AAA) otozomal resesif kalinm
deellifi gisteren enflamatuar bir hastalikne'™ Klinik
olarak en belirgin Gzelligini, 1-3 giin siiren ve kendiligin-
den gegen tekrarlayic: ataklar olugturur.' Bu ataklar, ates
ve/veya peritonit, plirit, artrit gibi serozal enflamasyon
bulgulan ile karakterizedir ve hastalar ataklar arasindaki
dinemlerde saghkhdirlar " Kesin tam genetik analiz ya-
pilarak MEFV gen mutasyonunun belirlenmesi ile konu-
lur.“En énemli komplikasyonu amiloidozdur ve kolsisin
tedavisi ile hem ataklar hem de komplikasyonlann ortaya
gikmasi engellenir.
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Az miktarlarda peritoneal sivi birikiminin izlendigi pe-
ritonit ataklanmn sik olarak goriilmesine karsin masif
asit ile prezantasyon oldukca nadir bir durumdur.®* Bu
yazida, masif asit saptanan ve ayiner tamda etiyolojive
yinelik tetkikler yapildiktan sonra genetik analiz ile
AAA tamsi konulan bir hastanuzi nadir bir klinik durum
olmasi nedeniyle tarismayr amacladik.

OLGu

Daha dneesinde saghkh olan 52 yvasindaki kadin hasta
bulanti, halsizlik, karn agrisi ve kannda siskinlik yakin-
malar1 ile acil birimimize basvurdu, Hasta tarafindan bu
sikdyetlerin son bir yilda aralikli olarak ii¢ kez benzer
sekilde ortaya giktifi ve 4 giin sonrasinda kendiliginden
gegtifi ifade edildi. En son dirt ay dnce bagvurdugu bir
merkezde yapilan ultrasonografik incelemede yaygin
peritoneal sivi belirlenen hasta sosyal nedenlerle ileri
tetkik yaptiramamis ve benzer sekilde vakmmalan ken-
diliginden iyilesme géstermis. Sistem sorgulamas: ve
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aile Gykiisiinde ozellik yoktu ve on
iki yildir sigara igen hasta: alkol ve
ilag kullanmmyordu. Muayenesinde,
viicut 1s1s1 37.2°C, kalp hiz1 92/dk ve
kan basimct 110/75 mmHg idi. Batin
muayenesinde palpasyonla yaygin
hassasiyet, perkiisyon ile agiklif
yukarya bakan matite saptanan
hastamn  bagirsak  sesler normaldi
ve defans, rebound bulgusu tespit
edilmedi. Difer sistem muayeneleri
normaldi, ciltte dokiinti, lenfadeno-
megali saptanmadi. Laboratuvar tet-
kiklerinde lokositoz (13.4-10°/mm?),
yiiksek serum  fibrinojen diizeyi
(485.5 mg/dl), artmg eritrosit se-
dimantasyon izt (49 mm/saat) ve
C-reaktif protein diizeyi (11 mg/dl)
haricinde patolojik bir bulgu yoktu.
Elektrokardiyografisi normaldi ve
akciger grafisinde patolojik bulgu
izlenmedi. Batin ultrasonografisinde
yaygm peritoneal sivi haricinde bir
dzellik yoktu ve asit ayiwricl tanisi
icin diagnostik parasentez uy euland.
Serum asit albiimin fark: 0.8 olarak
saptand: ve hiicre sayiminda %751
pargali olmak tizere 98 lokosit sa-
yildh. Diigiik albiimin gradientli asit
tespit edilen hastada aymc taniya
yiinelik yapilan PPD, asit sivisinda
adenozin deaminaz diizeyi ve aside
direncli basil tayini ve malign sito-
lojik inceleme normal bulundu. Jine-
kopatoloji saptanmazken bilgisayarl
tomografi ile yapilan incelemede
giiriintiilenelebilir bir lezyon tespit
edilmedi. Hastamn  bagvurusunun
altmer giiniinde kendisini daha iyi
hissediyor olmasi ve muayenede asit
tespit edilmemesi lizerine yapilan ul-
trasonografik incelemede peritoneal
sivi izlenmedi ve l6ksosit, fibrinojen,
eritrosit sedimantasyon iz, C-reak-
tif protein degerleri normal saptands.
Takibe alindiktan 11 hafta sonra
benzer vakinmalar ile bagvurdugu
bir merkezde asit sivisimn lespit
edilmesi lizerine yapilan peritoneal
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hiyopsi sonucu nonspesifik enfla-
masyon olarak gelen hasta birimi-
mize yeniden bagvurdu. Tekrarlayan
enflamatuar ataklar olmasi nedeni
ile AAA digtiniilerek gen analizi
istenildi. M6E94Y  homozigot gen
mutasyonu saptanan hasta kolsisin
tedavisi (1 mg/giin) ile takibe alinds
ve yapilan 23 aylik izlemde herhangi
bir semptom geligmedi.

TARTISMA

Siklikla az miktarda ve tespit edile-
meyen peritoneal sivi ile karakterize
tekrarlayan peritonit ataklar hasta-
lann %95'inde goriilir.'”* Kann ag-
rist alesten dnce baglayabilir ve ates
normale geldikten sonra 1-2 giinde
tamamen geger. Bu siire igerisinde
peritoneal sivi da tamamen resorbe
olur, Yine de karn agns: ile bagvuran
hastalarin 930-40"inda eksploratns
laparotomiye gider ve bu hastalarin
% 19" unda apendektomi, %1.6'sinda
kolesistektomi, vaklasik %4.4’linde
ise diger akut batin ile iligkili acil
operasyonlann  yapildifa bildiril-
mistir.'* AAA hastalanmin yaklagik
%68'inde ilk prezantasyon bigimi
olarak kargimiza gikan peritonit tab-
losu nadiren masif asit ile kendisini
giisterir.® Bu durum ile ilgili olarak
literatiir taranch@inda gok az olgunun
bildirildigi tespit edilmigtir.”" Cekin
ve arkadaslan tarafindan rapor edi-
len bir olguda sundugumuz hasta ile
benzer klinik Gzellikler tagiyan bir
masif asit ile prezante olmug AAA
olgusu tartisilmugtir’  Olgumuzda
da peritoneal mezotelyoma ve difer
diigiik asit albiimin farki ile seyreden
malignite, enfeksiyon, tliberkiiloz,
nefrotik sendrom ve romatolojik
hastaliklar yapilan tetkikler sonra-
sinda diglanmstir.

AAA, 16, kromozomda yer alan pyrin
geni (MEFY) mutasyonu sonrasinda
ortaya ¢ikar.*® Bu gene ait yaklagik

20 farkli mutasyon tammlandif bil-
dirilmistir.” Tiirk toplumunda geniy
bir seride yapilan gahigmada M6D4Y
%5155, M680I %9.22, VTI6A
5288, M6941 %0.44, E148Q %3.55
mutasyon oranlari rapor edilmistir.”

Biz de klinik olarak tekrarlayan peri-
toneal ataklar halinde bagvurdufunu
diigiindtigiimiiz hastamizdan  gen
mutasyonu analizi istedik ve MGO4Y
gen  mulasyonu saptayarak AAA
tamsim kesinlestirdik. Masif asit ile
bagvuran hastalann aymci tanisinda
AAA olasthfmin diigiinilmesi ve
szellikle de enflamatuar ozelliktek
tekrarlayan klinik bulgu ve belirti-
lerin AAA yoniinden sorgulanmasi
gerektigi vurgulanmistir.
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